UNIVERSIDADE FEDERAL DE SERGIPE
CENTRO DE CIENCIAS BIOLOGICAS E DA SAUDE
DEPARTAMENTO DE MEDICINA

ANA LETICIA LEITE SILVA

QUALIDADE DO SONO EM CRIANCAS DE DOIS ASEIS ANOS
COM DOENCA FALCIFORME

Aracaju/SE

2016



ANA LETICIA LEITE SILVA

QUALIDADE DO SONO EM CRIANCAS DE DOIS A SEIS ANOS
COM DOENCA FALCIFORME

Monografia apresentada a Universidade Federal de
Sergipe — UFS, como requisito parcial a concluséo
da graduacdo em Medicina.

Orientador: Prof. Dr. Carlos Rodolfo Tavares de Gois

Aracaju/SE

2016



ANA LETICIA LEITE SILVA

QUALIDADE DO SONO EM CRIANCAS DE DOIS A SEIS ANOS
COM DOENCA FALCIFORME

Monografia apresentada a Universidade Federal de
Sergipe — UFS, como requisito parcial a concluséo
da graduacdo em Medicina.

Aprovada em / /

Orientador: Prof. Dr. Carlos Rodolfo Tavares de Gois

Autor: Ana Leticia Leite Silva

BANCA EXAMINADORA




Dedico este trabalho as criangcas com anemia
falciforme do ambulatorio de Hematologia
pediatrica do HU-UFS



“Porque a cada passo nos somos novos”’
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RESUMO

Disturbios relacionados ao sono sdo comuns durante a infancia com uma prevaléncia que
varia de 5% a 40%, de acordo com diferentes estudos. A doenca falciforme (DF) caracteriza-se pela
alteracdo estrutural da molécula da hemoglobina, condicionando em reducdo da afinidade para o
oxigénio e consequente polimerizacdo quando desoxigenada. A ocorréncia de disturbios
respiratorios do sono, cuja principal etiologia é a hipertrofia adenotonsilar (HAT), parece ser mais
frequente e com tendéncia a prolongar-se em criancas com DF, o que traz um impacto negativo na
medida em que aumenta a recorréncia de faringites e leva a distdrbios respiratérios do sono (DRS),
elevando assim o risco de polimerizacdo da hemoglobina S e, consequentemente, fendmenos vaso-
oclusivos e outras complicacdes. O objetivo do estudo foi avaliar a frequéncia de distarbios do sono
em criangas de dois a seis anos com DF e verificar a frequéncia de HAT nessa populacdo. Trata-se
de um estudo transversal observacional formado por 49 criangas com DF. Foi aplicado aos pais ou
cuidadores um questionario previamente validado para avaliar distarbios do sono, a escala de
distdrbios do sono em criancas (EDSC), em seguida as criancas foram submetidas a
orofaringoscopia com luz frontal e video-endoscopia nasal para avaliar tonsilas faringeas e
palatinas. Os resultados demonstraram uma alta frequéncia de distdrbios relacionados ao sono
(55,1%), porém a frequéncia de HAT foi semelhante a populacdo pré-escolar saudavel. Concluimos
que a EDSC é uma ferramenta util para avaliar a qualidade do sono em pré-escolares. E necessario

mais estudos que estimem a verdadeira prevaléncia de HAT em criangas com DF.

Palavras chave: transtornos do sono, pré-escolares, anemia falciforme, hipertrofia
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l. INTRODUCAO

A doenca falciforme (DF) é uma doenca hereditaria que se apresenta com alteracao na estrutura
molecular da hemoglobina decorrente de mutagdo no gene que expressa a globina beta, originando
hemoglobina S (Hb S). Esta alteracdo promove modifica¢fes fisico-quimicas na molécula da
hemoglobina, que diante de condicdes de hipoxia, pode sofrer polimerizacdo com falcizacdo das
hemacias (SOUSA e VIEGAS, 2007).

Dados da literatura relatam uma prevaléncia superior a 40% de dessaturagdo noturna da
hemoglobina em criancas e adolescentes com DF. A existéncia da Sindrome da apnéia obstrutiva do
sono (SAOS) foi apontada ha alguns anos como causa da hipoxemia noturna nessa populacdo
(SIDMAN e FRY, 1988) (SAMUELS et al, 1992).

Cerca de 20% a 30% das criancas da populacdo geral apresentam distarbios relacionados ao
sono, dentre os quais os distlrbios respiratérios apresentam papel de destaque e devem-se
principalmente a Hipertrofia adenotonsilar (HAT). Embora a prevaléncia dos distdrbios
respiratorios do sono (DRS) em criancas com DF néo esteja bem estabelecida, estimativas chegam a
79%, e portando bem superior aquela de criangas sem esta hemoglobinopatia (STRAUSS et al,
2012). As criangas com DF parecem ter uma maior incidéncia de hipertrofia de adenoides e tonsilas
palatinas, um dos fatores de risco mais importantes para a SAOS em idade pediatrica (JANEIRO,
2011). Enquanto a HAT tem prevaléncia estimada entre 30 a 37,5% em criancas e adolescentes

saudaveis, chega a 55,3% em criancas e adolescentes com DF (SALLES et al, 2009).

A polissonografia (PSG) de noite inteira € o método de referéncia para o diagndstico de DRS.
No entanto, o custo para execucdo em estudos epidemioldgicos e o numero insuficiente de
laboratdrios e técnicos especializados em distarbios do sono em crianca levam a um tempo de
espera prolongado, incentivando a utilizacdo de outros instrumentos de rastreamento. O uso de
questionarios para avaliacdo é atil, uma vez que permite a padronizacdo, uniformizacdo e
reprodutibilidade das medidas propostas (FERREIRA et al., 2009).

Levando-se em conta que alteracbes do sono podem aumentar morbidade e mortalidade dos
pacientes com DF, nosso estudo justifica-se pela necessidade de conhecer a qualidade do sono em

pré-escolares com DF por meio de questionario validado.
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Il. REVISAO DA LITERATURA

2.1. O SONO DA CRIANCA

O sono da crianca tem particularidades que o distinguem do sono do adulto, quer sob os
aspectos da macro e micro organizacdo, quer no que se refere aos comportamentos relacionados
com 0 sono. A crianca raramente se queixa de qualquer problema relacionado com 0 seu sono,
sendo o cuidador adulto aquele que o faz. Assim, é necessario distinguir o que € patologia do que é
uma inadequagdo do sono da crianga aos conceitos e necessidades do seu cuidador (JANEIRO,
2011).

Um dos aspectos mais marcantes do sono em idade pediatrica é a sua evolucdo ao longo da
idade, quer na duracdo, quer nas caracteristicas associadas. O nimero de horas de sono diminui do
periodo neonatal até & adolescéncia, variando de cerca de dezoito horas por dia no recém-nascido
(RN), até oito horas/dia aos 16 anos (IGLOWSTEIN, 2003).

Ao nascimento, o RN apresenta periodos de trés a quatro horas de sono continuo,
intercalados por mais ou menos uma hora de despertar. Esse ritmo ocorre de forma continua durante
o dia e a noite. Durante o primeiro més de vida, inicia a adaptacdo do ciclo sono-vigilia ao ciclo
noite-dia. No final do primeiro més de vida, os periodos de sono noturno passam a ser mais longos.
Modificacdes estruturais importantes na arquitetura do sono iniciam durante o terceiro més de vida,
0 sono passa a iniciar na fase ndo REM. Aos seis meses, 0 periodo mais longo de sono ininterrupto
ndo ultrapassa seis horas. A noite € dividida em dois periodos continuos de sono, intercalada por um
despertar. Durante o dia, comeca a ocorrer a consolidacdo da vigilia, mas ainda interrompida por
periodos de sono diurno. Aos dez meses, o lactente dorme em média dez horas por noite, e duas a
trés horas por dia, dividas em duas sestas. Aos 12 meses, deve ocorrer a consolidagdo do sono
noturno, com a permanéncia de duas sestas diurnas. Entre dois a trés anos ocorrem longos periodos
de sono noturno (£10 horas), e uma ou duas sestas diurnas (no meio da manhd e no inicio da tarde),
que ndo ultrapassam um total de duas horas. Aos trés anos geralmente sé é necessaria a sesta da
tarde. Nessa idade, € atingido o percentual adulto de sono REM, devendo este constituir no maximo
25% do tempo total em sono. A partir dos cinco anos, o sono noturno ja deve estar consolidado, e
ndo ocorrem mais periodos de sono diurno. Entre cinco e dez anos de idade, ocorre diminuicao
gradativa do tempo total em sono, aproximando-se ao padrdo do adulto (+ oito horas). Na
adolescéncia, tende a ocorrer uma redugdo do sono noturno (meédia de sete horas), havendo

diferenca nos dias com atividade escolar e fins de semana. O aumento do tempo total em sono nos
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fins de semana reflete uma recuperacdo da privacdo de sono ocorrida nos dias letivos (NUNES,
2002).

2.2. ADOENCA FALCIFORME

A anemia falciforme (AF) é uma doenca genética frequente, caracterizada por hemaécias que
assumem uma forma de foice quando o sangue é desoxigenado, sendo associada a eventos agudos e
danos progressivos aos 6rgaos (WEATHEARALL, 2013). O manejo clinico da doenca ainda é
basico e, embora algumas evidéncias apoiem a utilizacgdo de transfusdo de sangue e
hidroxicarbamida em algumas circunstancias, nenhuma droga que vise especificamente o alvo da
fisiopatologia foi desenvolvida (REES, 2010).

A DF se refere ndo apenas aos individuos com AF, mas também aos heterozigotos
compostos, em que uma mutacao no gene da B globina inclui uma mutacao falciforme e a segunda 3
globina inclui uma mutacdo genética diferente desta, tais como as mutacdes associadas a Hb C, Hb
B-talassémica, Hb D e Hb O Arab (KLIEGMAN, et al 2009). O termo DF é utilizado para se referir
a todos os gendtipos diferentes que causam a caracteristica clinica, ao passo que AF, a forma mais
comum de DF, refere-se especificamente a homozigotos para o alelo beta S (REES, 2010). Na AF, a
Hb S chega normalmente a constituir 90% da hemoglobina total. Na DF, a Hb S corresponde a mais
de 50% do total das hemoglobinas (KLIEGMAN, et al 2009).

E um problema de saide global que afeta mais de 300.000 recém-nascidos por ano,
predominantemente na Africa Subsaariana, onde a mortalidade est4 estimada em mais de 50% até
0s cinco anos em pacientes homozigotos para a hemoglobina S (Hb SS). Nos EUA, a DF ocorre em
afro-americanos em uma taxa de 1:396 nascimentos, entre os individuos de origem hispanica em
uma taxa de 1:36.000 nascimentos, em descendentes do oriente médio nenhum caso foi identificado
em 22.000 casos triados e em indios asiaticos em uma taxa de 1:16.000 casos (KLIEGMAN, et al
2009). No Brasil, estima-se que haja mais de 30.000 individuos com DF e 2.500 RN por ano, o que
a torna a disfuncdo genética mais comum no pais (WANG, 2015). A distribuicdo do gene S no
Brasil € bastante heterogénea, dependendo da composic¢do negroide ou caucasoide da populacéo.
Assim, a prevaléncia de heterozigotos para a Hb S é maior nas regides norte e nordeste (6% a 10%),

enquanto nas regides sul e sudeste a prevaléncia é menor (2% a 3%) (CANCADO e JESUS, 2007).

2.2.1. Fisiopatologia

O evento fisiopatoldgico basico da AF é a mutacdo no gene da B-globina em que o
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nucleotideo 17 sofre uma troca de timina para adenina e o sexto aminoécido da cadeia B-globina
torna-se valina em vez de &cido glutdmico, originando a formagdo da Hb S, que, em situacdo de
desoxigenacao, sofre polimerizacdo de suas moléculas, com falcizagcdo das hemacias, ocasionando
encurtamento da vida média dos globulos vermelhos (anemia hemolitica cronica), eventos vaso-
oclusivos, episodios de dor e lesdo cronica e progressiva de orgdos, resultando em piora da
qualidade de vida e aumento da taxa de mortalidade (ZAGO e PINTO, 2007).

A taxa e a extensdo da polimerizacdo da Hb S € proporcional a extensdo e duracdo da
desoxigenacao da hemoglobina, da concentracdo intracelular de Hb S e da presenca de hemoglobina
feral (Hb F) no eritrécito. As manifestacdes clinicas sdo movidas por dois grandes processos
fisiopatoldgicos: vaso-oclusdo com injuria isquemia-reperfusdo e anemia hemolitica (REES, 2010).
Dor aguda vaso-oclusiva é causada por aprisionamento de heméacias e leucdcitos na
microcirculacdo, levando a obstrucdo vascular e isquemia tecidual. Embora este processo exija a
polimerizacdo da Hb S, processos inflamatdrios muitas vezes desencadeiam o evento, sendo assim,
mecanismos inflamatdrios desempenham um papel importante na fisiopatologia da doenca. Leséo
de isquemia-reperfusdo com a resultante ativacao de células inflamatorias tem sido implicada como
um importante contribuinte no mecanismo da doenca de oclusdo vascular (CASTILHOS et al,
2015). A oclusdo vascular é o resultado de uma dindmica interacdo entre eritrocitos e endotélio,
resultando em episédios de oclusdo microvascular e isquemia, seguido de restauracdo do fluxo
sanguineo, o que promove ainda mais a lesdo tecidual mediada por reperfusdo. Estes ciclos de
isquemia e reperfusdo causam estresse oxidativo, com a ativacdo de oxidase vascular e estresse
inflamatdrio, aumentando a expressdo de moléculas de adesdo celular, sintese de citocinas
inflamatdrias e leucdcitos. Infarto da medula 6ssea levando a embolizacdo de gordura pode também
contribuir para a oclusdo vascular, particularmente nos pulmdes, onde causa sindrome toracica
aguda (RESS, 2010).

O segundo processo fisiopatoldgico na DF é anemia hemolitica, que também é acionada
pela polimerizacdo da Hb S (CASTILHOS et al, 2015). O papel da hemolise como um mecanismo
fisiopatoldgico na DF é mais controverso. Varias complicagdes estdo associadas com aumento das
taxas de hemolise: anemia, fadiga, colelitiase, Ulcera cutinea, priapismo e hipertensdo pulmonar
(REES, 2010).

Os sintomas clinicos comegam com um declinio fisiologico na concentracdo da Hb F. A Hb
F € uma modificadora genética conhecida da DF. Niveis elevados de Hb F diminuem a incidéncia e
a gravidade de episddios vasoclusivos agudos e associa-se ao aumento da sobrevida, pode reduzir a
severidade da AF, devido a sua capacidade de diluir e inibir a polimerizacdo e reduzir a

concentragdo corpuscular média da Hb S (CASTILHQOS, et al 2015). O principal determinante da
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gravidade da doenga ¢ a taxa e a extensdo da polimerizacdo da Hb S, que é exemplificada por co-
hereditariedade de fatores genéticos que modulam a Hb S intracelular e concentracdo de Hb F
(REES, 2010).

2.2.2. ManifestacGes Clinicas

A manifestacdo clinica mais frequente da DF é a ocorréncia de crises dolorosas. Ocorre de
forma secundaria as oclusdes intermitentes da microcirculacdo. Geralmente de inicio agudo, atinge
mais frequentemente os 0ssos e articulagBes, podendo atingir também o torax, o abdémen e a regido
dorsal. A dactilite ou sindrome mao-pé é a primeira manifestacdo de dor nas criancas, caracteriza-se
por dor e edema nas extremidades. Esses episddios de dor geralmente sdo autolimitados e podem
desaparecer espontaneamente, porém devido a possibilidade de condutas equivocadas, sequelas
cronicas ou mesmo risco de vida, merecem atencdo especial (GUALANDRO, 2001). O tratamento
é cada vez mais baseado em opiaceos orais, que parecem ser equivalente aos opiaceos parenterais
em criangas. Os corticosterdides também podem encurtar episodios de dor aguda, embora 0 uso
dessas drogas seja associado a uma alta frequéncia de dor rebote e readimissao hospitalar. Apesar da
importancia da dor, nenhum tratamento especifico muda a histéria natural de um episédio agudo
(REES, et al 2010).

A febre é o segundo sintoma mais comum de ida a emergéncia na AF (SHIHABUDDIN e
SCARFI, 2014). Esse sintoma deve ser rigorosamente avaliado, pois existe risco extremamente alto
de septicemia, principalmente nos primeiros anos de vida. Nos pacientes com AF, a asplenia
funcional, que dificulta a opsonizacdo das bactérias capsuladas, principalmente Streptococcus
pneumoniae e Haemophylus influenzae tipo B, favorece a ocorréncia de infec¢bes fulminantes
nesses doentes. A vacina pneumocdcica e 0 uso da penicilina profilatica reduzem acentuadamente o
risco de septicemia e meningite pneumocdcica, quando iniciada precocemente, idealmente antes dos
quatro meses de idade (FABRON JR., 1997). Na emergéncia, a administracdo empirica de
antibidticos em criancas febris com DF tem sido pratica padrdo (SHIHABUDDIN e SCARFI,
2014).

O sequestro esplénico, que ocorre principalmente entre os cinco meses e dois anos de idade,
é uma complicacdo resultante da estase aguda das celulas falciformes nos sinuséides do bago. Ha
uma queda subita de pelo menos 20% do hematdcrito basal. Os sintomas manifestados sdo: palidez
muco-cutdnea de instalagdo sUbita, acompanhada de distensdo e dor abdominal pela
esplenomegalia, podendo ocorrer polidipsia. Os episddios variam de intensidade, podendo se

resolver espontaneamente ou levar a 6bito em horas. O tratamento deve ser de urgéncia, pois € uma
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complicacdo em geral de carater fatal. A maior parte das mortes decorre de choque hipovolémico,

por isso a conduta inicial consiste em reposi¢ao volémica (NAOUM e NAOUM, 2004).

A sindrome torécica aguda é uma causa comum de internacdo em pacientes com DF. E uma
forma de lesdo pulmonar aguda e é definida como o desenvolvimento de uma nova infiltracdo
alveolar envolvendo pelo menos um segmento pulmonar. Esta sindrome pode ser causada por uma
combinacéo de infeccdo, embolia gordurosa ou vaso-ocluséo de vaso pulmonar. (REES, et al 2010).
Os achados incluem uma nova opacificacdo a radiografia de torax, febre, desconforto respiratério
em torax, dorso e/ou abdome. Mesmo quando nenhum sintoma respiratorio esta presente, todos 0s
pacientes com febre devem realizar radiografia de torax para pesquisar sindrome toracica aguda
(KLIEGMAN et al, 2009). O tratamento envolve antibi6ticos de amplo espectro, broncodilatadores
e oxigénio. A dexametasona pode melhorar condicéo clinica e reduzir a necessidade de transfuséo
de sangue, em criangas com sindrome torécica aguda, embora o uso seja limitado pela ocorréncia de

dor rebote ao corticosteroides e pela preocupacdo com infec¢do (REES et al, 2010).

A hipertensdo pulmonar é uma complicacéo cada vez mais reconhecida. O risco potencial de
morte associado com hipertensdo pulmonar mesmo leve é elevado em pacientes com DF. Os fatores
de risco, tais como hipoxemia, SAOS, doenca tromboembolica pulmonar, doenga pulmonar
restritiva, disfuncéo sistdlica e diastolica ventricular esquerda, anemia grave, e a sobrecarga de ferro
devem ser identificados e tratados (REES, et al 2010).

Acidente vascular enceféalico (AVE) também é uma complicacdo significativa de grande
morbidade e mortalidade. Das criangas com AF, aproximadamente 11% e 30% terdo AVEs francos
ou silenciosos, respectivamente, antes dos 20 anos de idade (KANTER e KRUSE-JARRES, 2013).
Ha recorréncia em 50% dos pacientes nos primeiros trés anos ap6s o acidente. Transfusdes crénicas
reduzem em até 90% a recorréncia destes episédios (FIGUEIREDO, 2001).

As alteracOes do sistema cardiovascular estdo presentes na quase totalidade dos pacientes
portadores de AF. Muitas vezes, as manifestacdes desse aparelho constituem o aspecto dominante
no quadro clinico. Essas alteracdes decorrem basicamente de reacfes adaptativas ao estado anémico
cronico e/ou lesbes do sistema cardiovascular especificamente associadas a DF
(FIGUEIREDO,2001).

Além das disfuncBes organicas mencionadas, outras complicacdes significativas incluem:
retinopatia falciforme, puberdade tardia, necrose avascular da cabeca do fémur, Glceras de perna e
priapismo (KANTER e KRUSE-JARRES, 2013).

2.2.3 Profilaxia e Tratamento
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O tratamento das doencas falciformes se inicia com o diagnéstico neonatal que, aliado a
penicilina profilética, educacdo e cuidados familiares, representa um dos avan¢os mais importantes
na sua histdria. A administracdo da penicilina profilatica deve ser iniciada aos trés meses de idade
para as criancas com DF, devendo ser continuada até os cinco anos de idade. O esquema
recomendado pelo Ministério da Saude, no Manual Diagnostico e Tratamento de Doencas

Falciformes, 2001, é:
Penicilina V (oral):
- 125mg VO (2x/dia) para criancas ate trés anos de idade ou 15kg.
- 250mg VO (2x/dia) para criancas de trés a seis anos de idade ou com 15 a 25kg.
- 500mg. VO (2x/dia) para criangas com mais de 25kg.
Pencilina benzatina - intra muscular, a cada 21 dias:
- 300.000 U para criangas até 10kg.
- 600.000 U para criangas com 10 a 25Kkg.
- 1.200.000 U para criangas com mais de 25kg.
Se a crianca for alérgica a penicilina, pode-se administrar 20mg/kg de
eritromicina oral, 2x/dia.

Até o momento, a hidroxiuréia foi o inico medicamento que, efetivamente, teve impacto na
melhora da qualidade de vida dos pacientes com DF, reduzindo o nimero de crises vaso-oclusivas,
namero de hospitalizacdo, tempo de internacdo, ocorréncia de sindrome toracica aguda e,
possivelmente, de eventos neuroldgicos agudos, além de demonstrar, de maneira contundente,
reducdo da taxa de mortalidade. (CANCADO et al, 2009). Os seus efeitos hematol6gicos incluem
aumento no percentual da Hb F (CASTILHOS et al, 2015). Outros agentes como butirato e
derivados, ou outros acidos organicos de cadeias curtas como &acido valproico também induzem ao
aumento da Hb F (MINISTERIO DA SAUDE, 2001). Embora essa terapia resulte na elevagio da
concentracdo da Hb F, essa resposta ndo se mantém com o tratamento prolongado. Além disso, sdo
necessarias longas infusdes intravenosas por varios dias para se obter o efeito desejado. Em relacéo
aos compostos ministrados por via oral, € preciso ingerir muitos comprimidos a cada dia,
dificultando a adeséo ao tratamento (NAOUM e NAOUM, 2004).

Terapia transfusional deve ser evitada no tratamento rotineiro de pacientes com DF, sendo
indicada em situacGes especificas e estd contraindicada na anemia assintomatica, crises dolorosas

ndo complicadas, infeccdes que ndo comprometam a sobrevida ou instalacdo de necroses assepticas,
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porque esta demonstrada a auséncia de eficacia (MINISTERIO DA SAUDE, 2001).

O transplante de células tronco € a Unica forma reconhecida de cura para DF, e tem-se
mostrado uma taxa de sucesso de 85-90% em pacientes pediatricos. Embora o transplante ainda seja
limitado pela falta de doadores e associado a um risco aumentado de morbidade (infertilidade,
insuficiéncia gonadal e doenca do enxerto contra o hospedeiro) e mortalidade, tem-se mostrado
melhora da qualidade de vida em pacientes de alto risco (KANTER e KRUSE-JARRES, 2013).

2.3. PROBLEMAS RELACIONADOS AO SONO NA DOENCA
FALCIFORME

A polimerizacdo da molécula de Hb S quando desoxigenada é um fendmeno central na
etiopatogenia da DF (REES, 2010). A hipoxia noturna nos doentes com DF ja foi documentada e
sabe-se que a prevaléncia de dessaturacdo noturna da hemoglobina em criancas e adolescentes com
DF ¢é superior a 40% (GRAHAM , 2004) parece haver forte associacao entre hipoxemia noturna e
desenvolvimento de eventos neuroldgicos e crises vaso-oclusivas (GRAHAM, 2004). Contudo,
desconhece-se, ainda, qual o mecanismo envolvido na hipoxemia verificada nesses doentes. A
existéncia de SAOS foi apontada ha alguns anos como causa da hipoxemia (SIDMAN e FRY, 1988)
(SAMUELS et al, 1992). As criangas com DF parecem ter uma maior incidéncia de hipertrofia de
adenoides e tonsilas palatinas, um dos fatores de risco mais importantes para a SAOS em idade
pediatrica, sendo os principais mecanismos explicativos a hipertrofia de tecido linfoide secundaria a
autoesplenectomia, infeccBes recorrentes e alteracdes estruturais da via aérea superior (VAS)
provocada pela hiperplasia do tecido désseo nestes doentes (JANEIRO, 2011). Kaleyias (2008)
encontrou uma elevada prevaléncia de SAOS em criangas com DF, bem como maior gravidade e
risco de complicacbes potencialmente fatais nessas criangas. Considerando-se que alteracGes do
sono podem agravar o estado clinico dos pacientes com DF, o rastreio das alteracdes relacionadas

ao sono nessa populacdo se faz necessario, bem como ado¢do de medidas terapéuticas.

2.4. ESCALA DE DISTURBIOS DO SONO EM CRIANCAS

Em 1996, Bruni e colaboradores desenvolveram o questiondrio “Escala de Disturbios do Sono
em Criancas” (EDSC) que avalia uma variedade de padrdes de comportamento relacionados ao
sono das criangas. Este instrumento é reprodutivel e validado, apresenta consisténcia interna e ¢
capaz de distinguir seis grupos de Disturbios do Sono (0s tipos mais comuns) entre criancas e

adolescentes: Disturbios de Inicio e Manutengdo do Sono, Disturbios Respiratorios do Sono,
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Disturbios do Despertar, Distarbios da Transicdo Sono-Vigilia, Sonoléncia Excessiva Diurna,
Hiperhidrose do Sono. O valor e utilidade desta escala foram demonstrados na populacgdo italiana
(BRUNI et al, 1996), belga (SPRUYT et al, 2004), sendo traduzida, adaptada culturalmente e
validada para o portugués do Brasil (figura A) (FERREIRA, 2009). A EDSC ¢é um instrumento
simples, de aplicacdo facil e rapida, que apresenta uso potencial ndo somente na pratica clinica
como também em estudos populacionais. Os itens do questiondrio da escala de Bruni e
colaboradores foram derivados da experiéncia clinica e revisdo de questionarios prévios da
literatura. O item que descrevesse um sintoma tipico de algum disturbio do sono era selecionado,
mesmo que tivesse baixa frequéncia na populacdo. O questionario acessa disturbios do sono e
comportamentos nos seis meses prévios, discriminando entre algo transitdrio e persistente. A anélise
fatorial distinguiu seis fatores: Fator 1: DIMS (Distlrbios de Inicio e Manutencdo do Sono) que
abrange: duracdo do sono (questdo 1), laténcia do sono (questdo 2), ir para a cama sem reluténcia
(questdo 3), dificuldade em adormecer (questdo 4), adormecer sem ansiedade (questdo 5),
despertares noturnos (questdo 10) e dificuldade em adormecer (questdo 11). Fator 2: DRS
(Distarbios Respiratorios do Sono) abrangendo: dificuldades respiratdrias (questdo 13), apneia do
sono (questdo 14) e ronco (questdo 15). Fator 3: DD (Disturbios do Despertar) abrangendo:
sonambulismo (questdo 17), terror noturno (questdo 20) e pesadelos (questdo 21). Fator 4: DTSV
(Disturbios da Transicdo Sono-Vigilia) que abrange: “hypnic jerks” - abalos (questdo 6), disturbios
ritmicos do movimento (questdo 7), alucinacbes hipnagdgicas (questdo 8), movimentacdo noturna
(questdo 12), soniléquio (questdo 18) e bruxismo (questdo 19); Fator 5: SED (Sonoléncia
Excessiva Diurna) abrangendo: dificuldade em acordar (questdo 22), acordar cansado (questao 23),
paralisia do sono (questdo 24), sonoléncia diurna ( questdo 25) (questdo 26); Fator 6: HS
(Hiperhidrose do Sono) com as questdes: adormecer suado (questdo 9), transpirar durante a noite
(questéo 16).

A polissonografia (PSG) de noite inteira € o0 método de referéncia para o diagnostico de DRS,
sendo a Unica técnica capaz de quantificar a perturbacdo respiratoria € a sua relagdo com as
alteracfes do sono. Pode ser realizada em criancas de todas as idades, desde que os laboratérios
disponham de equipamentos adequados e recursos humanos com treinamento em pediatria. S&0
avaliadas variaveis neurofisioldgicas (eletroencefalograma, eletrooculograma e eletromiograma),
respiratorias (roncos, movimentos toracicos e abdominais, fluxo e pressdo oronasais, oximetria de
pulso e capnografia) e outras, dependendo da situacdo clinica (JANEIRO, 2011). No entanto, o
custo para execucdo em estudos epidemiologicos e 0 nimero insuficiente de laboratorios e técnicos
especializados em disturbios do sono em crianga levam a um tempo de espera prolongado,

incentivando a utilizagdo de outros instrumentos de rastreamento. O uso de questionarios para
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avaliacdo é util, uma vez que permite a padronizacdo, uniformizacdo e reprodutibilidade das
medidas propostas (FERREIRA et al., 2009).

Figura A. Escala de Disturbios do Sono em Criangas (EDSC). Retirado de FERREIRA, V. R
(2009).

ESCALA DE DISTURBIOS DE SONO EM CRIANCAS

Nome da crianga: Sexo:

Data nascimento: 7 SR ldade: Data: /___/
Instrucdes: Este questiondrio permitird compreender melhor o ritmo sono-vigilia de sua crianca e avaliar se existem problemas relativos a isto. Procure
responder todas as perguntas. Ao responder considere cada pergunta em relaciio aos tltimos 6 meses de vida da crianca. Preencha ou faga um “X” na
alternativa (resposta) mais adequada. Para responder as questdes abaixo, sobre sua crianca, leve em conta a seguinte escala:

1. Quantas horas a crianga dorme durante | @ 9-11horas @ 8-9 horas @ 7-8 horas | @5-7 horas | ® Menos de 5 horas
a noite
2. Quanto tempo a crianca demora para | @ Menos de 15 min [ @ 15-30 min @ 30-45 min | @ 45-60 min | ® Mais de 60 min
adormecer

Nunca Ocasionalmente Algumas vezes | Quase sempre Sempre
(1 ou 2 vezes por|(l ou 2 vezes|(3 ou 5 vezes|(todos os dias)
més) por semana) por semana)

3. A crianca ndo quer ir para a cama para dormir @) Q) Q) @) ®0)
4. A crianga tem dificuldade para adormecer D) Q) Q) @) @)
5. Antes de adormecer a crianga esta agitada, nervosa ou| @ ( ) @) Q) @() ()
sente medo.
6. A crianga apresenta “movimentos bruscos”, repuxdes| @ ( ) Q() Q) @() o)
ou tremores ao adormecer.
7. Durante a noite a crianca faz movimentos ritmicos com| ®( ) Q() Q) @() ®)
a cabeca e corpo
8. A crianca diz que estd vendo “coisas estranhas” um| @ ( ) Q) D) @) Q)
pouco antes de adormecer
9. A crianga transpira muito ao adormecer Q) Q) D) @) @)
10. A crianga acorda mais de duas vezes durante a noite () Q() Q) @() ®()
11. A crianca acorda durante a noite e tem dificuldade em| ®@( ) Q() () @() ()
adormecer novamente
12. A crianca mexe-se continuamente durante o sono. D() Q) Q) @) I
13. A crianga ndo respira bem durante o sono D) Q) Q) @) ®()
14. A crianca para de respirar por alguns instantes| @ ( ) Q) Q) @) @)
durante o sono
15. A crianga ronca D) D) () @() ®)
16. A crianga transpira muito durante a noite D) Q() Q) @) ®0)
17. A crianga levanta-se e senta-se na cama ou anda| @( ) Q) Q) @) ®)
enquanto dorme
18. A crianca fala durante o sono D) Q) Q) @) ®()
19. A crianca range os dentes durante o sono D) Q) Q) @) @)
20. Durante o sono a crianga grita angustiada, sem| ®( ) Q() Q) @() O®()
conseguir acordar.
21. A crianca tem pesadelos que ndo lembra no dia| ®@( ) D) ) @() ®()
seguinte
22. A crianca tem dificuldade em acordar pela manha D) Q) Q) @) ®()
23. Acorda cansada, pela manha D) Q) D0) @) ®()
24. Ao acordar a crianga ndo consegue movimentar-se ou| @ ( ) Q() Q) @() ®)
fica como se estivesse paralisada por uns minutos.
25. A crianga sente-se sonolenta durante o dia D) D) Q) @() ®()
26. Durante o dia a crianga adormece em situagdes| @( ) @() @) @) ®)
inesperadas sem avisar.
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A versdo em portugués da EDSC demonstrou importantes caracteristicas como consisténcia
interna, validade convergente, validade discriminante, além de ser uma ferramenta simples, de facil
e rapida aplicacdo. As seis categorias diagnosticas e suas respectivas subscalas da EDSC objetivam
servir de base para o reconhecimento dos distdrbios do sono, facilitando o diagnostico ao oferecer
aos ndo especialistas uma ferramenta de screening que pode guiar uma futura avaliacdo

especializada ou polissonografia. (FERREIRA, 2009)



22

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

BRUNNI, O. SIDMAN, J.D. FRY, T.L. Exacerbation of sickle cell disease by obstructive
sleep apnea, Arch. Otolaryngol. Head Neck Surg. 114 (1988) 916-917.

CANCADO, C. LOBO, I.L.ANGELO, P.I.C. ARAUJO, J.A. Clinical protocol and
therapeutic guidelines for the use of hydroxyurea in sickle cell disease, Rev. Bras. Hematol.
Hemother. 2009. 5: 361-366.

CANCADO, R.D. JESUS, J.A. Anemia falciforme no Brasil. Rev. bras. hematol. hemoter.
2007;29(3):203-206.

CASTILHOS, L.G. et al. Sickle cell anemia induces changes in peripheral lymphocytes E-
NTPDase/E-ADA activities and cytokines secretion in patients under treatment.
Biomedicine & Pharmacotherapy 2015; 73: 102-108.

FABRON JR. A. Clinica e tratamento das doencas falciformes. In. NAOUM, P. C.

Hemoglobinopatias e talassemias. S&o Paulo: Sarvier, 1997. p.48-60.

FERREIRA, V.R. Escalas de distarbios do sono em criancas: Traducdo, adaptacdo cultural e
validagdo. 2009. Dissertagdo (Mestrado em Ciéncias) — Universidade Federal de S&o

Paulo, Sdo Paulo-SP.

FIGUEIREDO, M. S. Situacdes de emergéncia. In: ANVISA. Manual de diagndstico e
tratamento de doencas falciformes. Brasilia: ANVISA, 2001. p.71-77.

GOIS, C.R.T. Hipertrofia adenotonsilar em criangas com doenca falciforme. 2016. 112p.

Tese (Doutorado em Ciéncias da Saude) — Universidade Federal de Sergipe, Aracaju-Se.

GRAHAM, L.M.J. The efect of sickel cell disease on the lung. Clin Pulm Med. 2004;
11(6):369-78.

GUALANDRO, S. F. M. Lesdes osteoarticulares na doenga falciforme. In: ANVISA.
Manual de diagnostico e tratamento de doencas falciformes. Brasilia: ANVISA, 2001. p.92-
97.

IGLOWSTEIN, 1. et al. Sleep duration from infancy to adolescence: reference values and
generational trends. Pediatrics 2003; 111: 302-7.



23

JANEIRO, M. R. T. F. M. F. Perturbacéo respiratdria do sono em criangas com doenca de
celulas falciformes. 2011. 78 f. Dissertacdo (Mestrado em Medicina do Sono) -
Universidade de Lisboa, Lisboa.

KALEYIAS, J. MOSTOFI, N. GRANT, M. et al. Severity of obstructive sleep apnea in
children with sickle cell disease. J Pediatr Hematol Oncol 2008; 30: 659—665.

KANTER, J. KRUSE-JARRES, R. Management of sickle cell disease from childhood
through adulthood. Blood Reviews 27 (2013) 279-287.

KARA, C.O. et al. Prevalence of tonsillar hypertrophy and associated oropharyngeal
symptoms in primary school children in Denizli, Turkey, Int. J. Pediatr. Otorhinolaryngol.
66 (2002) 175-179.

KLIEGMAN, R.M, JENSON, H.B.,.BERHMAN, R. E., STANTON, B. Nelson Tratado de
Pediatria. Editora Elsevier Medicina, 2009.

MADDERN, B.R. et al. Obstructive sleep apnea syndrome in sickle cell disease, Ann. Otol.
Rhinol. Laryngol. 98 (1989) 174-178.

MANUAL DE DIAGNOSTICO E TRATAMENTO DE DOENCAS FALCIFORMES. M.S.
Brasilia: ANVISA, 2001. 142p.

MELENDRESS, M.C. et al. Daytime sleepiness and hyperactivity in children with
suspected sleep-disordered breathing. Pediatrics 2004;114:768e75.

MINDELL, J.A. et al. Crosscultural differences in infant and toddler sleep. Sleep Med
2010;11:274€80.

MIRANDA, G. N. Trastornos respiratorios del suefio en la edad pediatrica. Rev Med Clin
Condes, v. 24, n. 3, p. 403-411, 2013.

NAOUM, P. C.; NAOUM, F. A. Doengas das células falciformes. S&o Paulo, Sarvier, 2004.
224 p.

NEEDLEMAN, J.P. et al. Mechanism of nocturnal oxyhemoglobin desaturation in children
and adolescents with sickle cell disease. Pediatr pulmonol. 1999; 28(6):418-22.

NETO, G.C.G. PITOMBEIRA, M.S. Aspectos Moleculares da Anemia Falciforme. Jornal
Brasileiro de Patologia e Medicina Laboratorial 2006; 39(1): 51-56.


http://www.martinsfontespaulista.com.br/busca/3/0/0/MaisVendidos/Decrescente/20/1/buscaavancada__KLIEGMAN,%20ROBERT%20M.__.aspx
http://www.martinsfontespaulista.com.br/busca/3/0/0/MaisVendidos/Decrescente/20/1/buscaavancada__KLIEGMAN,%20ROBERT%20M.__.aspx
http://www.martinsfontespaulista.com.br/busca/3/0/0/MaisVendidos/Decrescente/20/1/buscaavancada__KLIEGMAN,%20ROBERT%20M.__.aspx
http://www.martinsfontespaulista.com.br/busca/3/0/0/MaisVendidos/Decrescente/20/1/buscaavancada__JENSON,%20HAL%20B.__.aspx
http://www.martinsfontespaulista.com.br/busca/3/0/0/MaisVendidos/Decrescente/20/1/buscaavancada__JENSON,%20HAL%20B.__.aspx
http://www.martinsfontespaulista.com.br/busca/3/0/0/MaisVendidos/Decrescente/20/1/buscaavancada__JENSON,%20HAL%20B.__.aspx

24

NUNES, M.L. Disturbios do sono. J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (Supl.1): S63-S72: Opin
Pharmacother 2004;5(10):2069-74.

REES, D.C. et al. Sickle-cell disease. Lancet 2010; 376: 2018-31.

ROMEO, D.M. et al. Application of the Sleep Disturbance Scale for Children (SDSC) in
preschool age. European journal of paediatric neurology 17 (2013) 374-382.

SALLES, C. et al. Association between adenotonsillar hypertrophy, tonsillitis and painful
crises in sickle cell disease, J. Pediatr. (Rio. J) 85 (2009) 249-253.

SALLES, C.; BISPO, M.; TRINDADE-RAMOS, R. T. Association between morphometric
variables and nocturnal desaturation in sickle-cell anemia. J Pediatr (Rio J), v. 90, n.4, p.
420-425, 2014.

SAMUELS, M.P. STEBBENS, V.A. DAVIES, S.C. et al. Sleep related upper airway
obstruction and hypoxemia in sickle cell disease. Arch Dis Child 1992; 67: 925-29.

SHIHABUDDIN, B.S. SCARFI, C.A. Fever in children with sickle cell disease: are all
fevers equal? The Journal of Emergency Medicine, Vol. 47, No. 4, pp. 395-400, 2014.

SIDMAN, J.D. FRY, T.L. Exacerbation of sickle cell disease by obstructive sleep apnea.
Arch OtolaryngolHead Neck Surg 1988; 114: 916-7.

SIMOLA, P. et al. Psychosocial and somatic outcomes of sleep problems in children: a 4-
year follow-up study. Child: care, health and development, 40 (2012) 1 60-67.

SMEDIJE, H. BROUMAN, J.E. HETA, J. Parents’ reports of disturbed sleep in 5 e 7 year-
old Swedish children. Acta Pediatr 88 (1999) 858 - 865.

SOUZA, L.C. VIEGAS C.A. Quality of sleep and pulmonary function in clinically stable

adolescents with sickle cell anemia. J Bras Pneumol 2007;33:275-81.

STRAUSS, B.A.T et al. Upper Airway Lymphoid Tissue Size in Children With Sickle Cell
Disease. Chest. 2012;14(1):94-100.

THOMPSON, J. THOMPSON, M. Genética médica. Rio de Janeiro: Guanabara Koogan,
2002. 387p.

TORRES, F. R. BONINI-DOMINGOS, C. R. Hemoglobinas humanas-hipotese malaria ou



25

efeito materno? Rev. Bras. Hematol. Hemoter. S&o Paulo, v.27, n.1, p.53-60, 2005.

WALLI, Y.A. OKBI, H.A. ABRI, R.A. A comparison of two transfusion regimens in the
perioperative management of children with sickle cell disease undergoing
adenotonsillectomy, Pediatr. Hematol. Oncol. 20 (2003) 7-13.

WANG, W.C. Newborn screening for sickle cell disease: necessary but not sufficient. J
Pediat 2015 (Rio J); 91:210-2.

WATANABE, A.M. Prevaléncia da anemia falciforme no estado do Parand. Curitiba, 2006.

WEATHEARALL, D.J. The role of the inherited disorders of hemoglobin, the first
"molecular diseases,” in the future of human genetics. Annu Rev Genomics Hum
Genet. 2013;14:1-24.

ZAGO M.A, PINTO A.C.S. Fisiopatologia das doencas falciformes: da mutacdo genética a
insuficéncia de multiplos 6rgdos. Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2007;29(3):207-14.


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23834321
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23834321
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23834321
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23834321

26
111. NORMAS PARA PUBLICACAO

SCIENTIAPLENA

Scientia Plena é uma publicacdo cientifica mensal, editada pela Associacdo Sergipana de
Ciéncia, dedicada a ajudar e incentivar o desenvolvimento da ciéncia. Scientia Plena visa atingir
um publico amplo, composto de toda a comunidade cientifica envolvida na pesquisa € no
desenvolvimento em todos 0s niveis. A revista publica artigos de contetdo original e resultados
significativos em todas as areas da ciéncia. Os artigos podem ser escritos em Portugués, Inglés

ou Espanhol e devem ser enviadas para o Editor por meio de submisséo eletronica.

3.1 DIRETRIZES PARA AUTORES

Os artigos devem ser preparados de acordo com o modelo que consta no artigo-exemplo:

http://scientiaplena.org.br/public/journals/1/Modelo Artigo 2015.docx

Um arquivo com um TUTORIAL completo para submissdo pode ser acessado em

http://www.scientiaplena.org.br/Tutorial.pdf

Séo aceitos artigos em Portugués, Inglés ou Espanhol.
No ato de envio do artigo o autor deve:

1) Indicar obrigatoriamente a area do conhecimento, de acordo com a lista a seguir, e uma

subarea, de preenchimento livre.
Grandes areas do conhecimento:
Ciéncias Agrarias
Ciéncias Bioldgicas
Ciéncias da Saude
Ciéncias Exatas e da Terra
Ciéncias Humanas, Letras e Artes
Ciéncias Sociais Aplicadas

Engenharias e Computacéo


http://scientiaplena.org.br/public/journals/1/Modelo_Artigo_2015.docx
http://scientiaplena.org.br/Tutorial.pdf

27
Multidisciplinar

2) Indicar 3 possiveis nomes de avaliadores (nome completo, email e instituicdo em que
trabalha) para o trabalho. Os avaliadores indicados devem ser pesquisadores de reconhecida
competéncia no tema do trabalho e que ndo tenham participado do desenvolvimento do artigo
submetido. N&o indicar avaliadores da mesma instituicdo de origem do(s) autore(s) da
submisséo, visando evitar conflito de interesses. Editores da revista Scientia Plena ndo deverdo

ser indicados para a avaliacdo.

3.2. CONDICOES PARA SUBMISSAO

Como parte do processo de submissdo, os autores sdo obrigados a verificar a
conformidade da submissdo em relacdo a todos os itens listados a seguir. As submissdes que néo

estiverem de acordo com as normas serdo devolvidas aos autores.

1. A contribuicdo é original e inédita, e ndo estd sendo avaliada para publicacdo por outra

revista.

2. Os arquivos para submissédo estdo em formato Microsoft Word, OpenOffice ou RTF (desde

que ndo ultrapassem 2MB). Arquivos em pdf ndo devem ser submetidos.

3. Os artigos estdo preparados de acordo com o modelo que consta no artigo-exemplo:

http://scientiaplena.org.br/public/journals/1/Modelo Artigo 2015.docx

4. O texto segue os padrdes de estilo e requisitos bibliograficos descritos em Diretrizes para

Autores na sec¢do Sobre a Revista.
5. Indicar, no campo de Comentéarios ao Editor, area e subarea do conhecimento do trabalho.

6. Indicar, no campo de Comentérios ao Editor, trés possiveis avaliadores para a submissdo

(nome completo, email e instituicdo em que trabalha).

3.3. DECLARACAO DE DIREITO AUTORAL

Autores que publicam nesta revista concordam com 0s seguintes termos:

1. Autores mantém os direitos autorais e concedem a revista o direito de primeira publicagéo,

com o trabalho simultaneamente licenciado sob a Licenca Creative Commons

Attribution que permite o compartilhamento do trabalho com reconhecimento da autoria e

publicacdo inicial nesta revista.


http://scientiaplena.org.br/public/journals/1/Modelo_Artigo_2015.docx
https://www.scientiaplena.org.br/ojs/index.php/sp/about/submissions
https://www.scientiaplena.org.br/ojs/index.php/sp/about/submissions
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/3.0/

28

2. Autores tém autorizacdo para assumir contratos adicionais separadamente, para distribuicdo
ndo-exclusiva da versdo do trabalho publicada nesta revista (ex.: publicar em repositdrio
institucional ou como capitulo de livro), com reconhecimento de autoria e publicacéo inicial

nesta revista.

3. Autores tém permissdo e sdo estimulados a publicar e distribuir seu trabalho online (ex.: em
repositérios institucionais ou na sua pagina pessoal) a qualquer ponto antes ou durante o
processo editorial, ja que isso pode gerar alteracGes produtivas, bem como aumentar o

impacto e a citacdo do trabalho publicado.

3.4. POLITICA DE PRIVACIDADE

Os nomes e enderecos informados nesta revista serdo usados exclusivamente para 0s servigos

prestados por esta publicacdo, ndo sendo disponibilizados para outras finalidades ou a terceiros.

3.5. TAXAS PARAAUTORES

Este periddico cobra as seguintes taxas aos autores.
Publicacdo de artigo: 200,00 (BRL).

Caso 0 manuscrito submetido seja aceito para publicacdo, serd necessario pagamento de uma

Taxa de Publicacdo de Artigo para auxiliar nos custos de publicagéo.
Tera desconto na taxa de submissao:
1) Sécio adimplente da Associacdo Sergipana de Ciéncia

2) Avaliador que tenha emitido parecer solicitado pela revista

3.6. FORMATACAO DO TEXTO

Titulo do trabalho: Usar fonte Times New Roman, tamanho 17, centralizado e utilizar
maiuscula apenas na primeira letra da sentenca.
Title in English: Usar fonte Times New Roman, tamanho 11, centralizado.

Resumo: ndo pode ultrapassar 250 palavras. Indicar até 3 palavras-chave. Keynords Usar a
mesma formatacdo do resumo e das palavras-chave em portugués. Em caso de textos em inglés ou
espanhol, inserir titulo, resumo e palavras chaves em portugués.

Introducdo: Na secéo de Introducdo do artigo, o autor deve descrever o estado-da-arte do



29

problema, além de justificar e apresentar os objetivos do seu trabalho. Aproveitaremos esta secéo
para apresentar algumas informagdes sobre a submissdo de artigos a Scientia Plena. A Scientia
Plena é uma publicacéo cientifica mensal e aceita manuscritos originais e inéditos, redigidos em
portugués, inglés ou espanhol. Artigos de revisdo ndo sao aceitos para publicacdo. Trabalhos que
utilizaram seres humanos como objeto de estudo ou experimentacdo animal devem indicar no texto
o nimero da aprovacdo pelos respectivos Comités de Etica. O trabalho ndo devera estar sendo
avaliado simultaneamente por outra revista e todos os autores devem estar cientes da submissdo. O
trabalho deve ser submetido pelo sistema eletronico da revista em formato “.doc”, com tabelas e
figuras incluidas no corpo do texto. Todo o corpo do texto deve ser redigido em Times New Roman,
tamanho 11, justificado e com espagamento simples. As margens das paginas devem ser de 2,5 cm
(superior e inferior) e 3,0 cm (esquerda e direita). Todos os paragrafos devem apresentar tabulacéo
de 0,5 cm e as tabelas e figuras devem ser citadas por extenso no corpo do texto (ex: Figura 1;
Tabela 1). Ao longo do texto deve ser utilizado o sistema internacional de unidades (SI) para
indicacdo de medidas. Para citacdo das referéncias, utilizar o Estilo Vancouver, com a numeragao
entre colchetes e alinhada ao texto. Exemplos: ... para determinados valores [1]...”; “...Segundo
Meneton et al. (2005) [2]...”); “...estudos de raios de torax [3]...”; “... o tamanho da amostra [4]...”;
“... o uso de drogas para alivio da dor [5, 6]...”. A lista de referéncias deve ser apresentada ao final
do texto, em secdo especifica. Nao usar notas de rodapé.

Material e Métodos: A metodologia deve ser descrita com as informagBes necessarias para
permitir a repeticdo do estudo por outro pesquisador.

Resultados e Discussdo: podem ser apresentados em conjunto ou em subtitulos separados.
Tabelas e figuras devem ser centralizadas, com legenda objetiva e autoexplicativa. Tabelas ndo
devem apresentar linhas verticais secundarias. Devem-se evitar tabelas e/ou figuras com poucas
informacdes, que podem ser facilmente substituidas por texto corrido. A legenda de figura deve ser
abaixo da ilustracdo, centralizada, em italico e usando Times New Roman tamanho 10. A legenda da
tabela deve ser acima da tabela, centralizada, em italico e usando Times New Roman tamanho 10.

Conclusdo: Uma conclusdo deve ser apresentada com as principais contribui¢des do estudo.

Agradecimentos: Apresentar os agradecimentos pertinentes, se houver.

Referéncias: Usar fonte Times New Roman, tamanho 10, alinhamento justificado".

As referéncias apresentadas sdo exemplos de artigos [1,2], livro [3], capitulo de livro [4],
dissertacdes e teses [5], artigos publicados em anais de eventos cientificos [6].

Para mais informacdes, consultar http://www.nlm.nih.gov/citingmedicine




IV. ARTIGO PARA PUBLICACAO

30



Scientia PLENA VOL. X, NUM. X 2016
www.scientiaplena.org.br doi: 10.14808/sci.plena. 20X X. XXXXXX

31

Qualidade do sono em criancgas de dois a seis anos com doenca
falciforme

Sleep quality in children two to six years with sickle cell disease
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Departamento de Medicina, Universidade Federal de Sergipe, CEP 49060-108, Aracaju-Sergipe, Brasil
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Disturbios relacionados ao sono sdo comuns durante a infancia com uma prevaléncia que varia de 5% a 40%, de acordo
com diferentes estudos. A doenga falciforme (DF) caracteriza-se pela alteracdo estrutural da molécula da hemoglobina,
condicionando em redugdo da afinidade para o oxigénio e consequente polimerizagdo quando desoxigenada. A
ocorréncia de disturbios respiratdrios do sono, cuja principal etiologia é a hipertrofia adenotonsilar (HAT), parece ser
mais frequente e com tendéncia a prolongar-se em criangas com DF, 0 que traz um impacto negativo na medida em que
aumenta a recorréncia de faringites e leva a distdrbios respiratérios do sono (DRS), elevando assim o risco de
polimerizagdo da hemoglobina S e, consequentemente, fendmenos vasoclusivos e outras complicagfes. O objetivo do
estudo foi avaliar a frequéncia de distdrbios do sono em criangas de dois a seis anos com DF e verificar a frequéncia de
HAT nessa populacdo. Trata-se de um estudo transversal observacional formado por 49 criangas com DF. Foi aplicado
aos pais ou cuidadores um questionario previamente validado para avaliar distlrbios do sono, a escala de distdrbios do
sono em criangas (EDSC), em seguida as criangas foram submetidas a orofaringoscopia com luz frontal e video-
endoscopia nasal para avaliar tonsilas faringeas e palatinas. Os resultados demonstraram uma alta frequéncia de
distUrbios relacionados ao sono (55,1%), porém a frequéncia de HAT foi semelhante a populag¢do pré-escolar saudavel.
Concluimos que a EDSC é uma ferramenta Gtil para avaliar a qualidade do sono em pré-escolares. E necessério estudos
que estimem a verdadeira prevaléncia de HAT em criangas com DF.

Palavras-chave: transtornos do sono, pré-escolares, anemia falciforme

Sleep-related disorders are common during childhood with a prevalence ranging from 5% to 40%, according to various
studies. Sickle cell disease (SCD) is characterized by the structural change of the hemoglobin molecule, conditioning in
reduced affinity for oxygen and subsequent polymerization when deoxygenated. The occurrence of sleep-disordered
breathing, whose main cause is the adenotonsillar hypertrophy (ATH) seems to be more frequent and persistent in
children with SCD, which causes a negative impact since it increases the recurrence of pharyngitis and leads to sleep-
disordered breathing (SDB), thus increasing the risk of polymerization of hemoglobin S and thereby vaso-occlusive
crisis and other complications. The objective of the study was to evaluate the frequency of sleep disorders in children
two to six years with SDC and determine the frequency of ATH this population. This is an observational transversal
study consisting of 49 children with SCD. Was applied to parents or caregivers a previously validated questionnaire to
assess sleep disorders, sleep disorders scale in children (SDSC). and then the children underwent oropharyngoscopy
with front light and nasal video endoscopy to evaluate pharyngeal tonsil and palatine tonsils. The results showed a high
frequency of disorders related to sleep (55.1%), but the frequency of HAT was similar to healthy preschool population.
We conclude that the SDSC is a useful tool to assess the quality of sleep in preschool. It is necessary studies to estimate
the true prevalence of HAT in children with SCD.

Keywords: sleep wake disorders, preschool, sickle cell

1. INTRODUCAO

A doenga falciforme (DF) é uma doenca hereditaria que se apresenta com alteracdo na estrutura
molecular da hemoglobina decorrente de mutagdo no gene que expressa a globina beta, originando
hemoglobina S (Hb S). Esta alteragdo promove modifica¢des fisico-quimicas na molécula da hemoglobina,
que diante de condicdes de hipoxia, pode sofrer polimeriza¢do com falcizagdo das hemacias [1]. O termo DF
se refere ndo apenas aos individuos com anemia falciforme (AF), mas também aos heterozigotos compostos,
em que uma mutacgéo no gene da B globina inclui uma mutacdo falciforme e a segunda B globina inclui uma
mutacdo genética diferente desta [30]. Ao passo que AF, a forma mais comum de DF, refere-se
especificamente a homozigotos para o alelo beta S [31].
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Dados da literatura relatam uma prevaléncia superior a 40% de dessaturacdo noturna da hemoglobina
em criangas e adolescentes com DF. A existéncia da Sindrome da apnéia obstrutiva do sono (SAOS) foi
apontada h& alguns anos como causa da hipoxemia noturna nessa populagéo [2,3].

Cerca de 20% a 30% das criancas da populacdo geral apresentam disturbios relacionados ao sono,
dentre os quais os distlrbios respiratérios apresentam papel de destaque e devem-se principalmente a
Hipertrofia adenotonsilar (HAT). Embora a prevaléncia dos distdrbios respiratorios do sono (DRS) em
criangas com DF ndo esteja bem estabelecida, estimativas chegam a 79%, e portando bem superior aquela de
criangas sem esta hemoglobinopatia [4]. As criancas com DF parecem ter uma maior incidéncia de
hipertrofia de adenoides e tonsilas palatinas, um dos fatores de risco mais importantes para a SAOS em idade
pediatrica [5]. Enquanto a HAT tem prevaléncia estimada entre 30 a 37,5% em criancas e adolescentes
saudaveis, chega a 55,3% em criancas e adolescentes com DF [6].

A polissonografia (PSG) de noite inteira é o método de referéncia para o diagnostico de DRS. No
entanto, o0 custo para execucdo em estudos epidemiolégicos e o nimero insuficiente de laboratérios e
técnicos especializados em distirbios do sono em crianga levam a um tempo de espera prolongado,
incentivando a utilizacdo de outros instrumentos de rastreamento. O uso de questionarios para avaliacdo é
atil, uma vez que permite a padronizacao, uniformizacgdo e reprodutibilidade das medidas propostas [7].

Levando-se em conta que alteracbes do sono podem aumentar morbidade e mortalidade dos
pacientes com DF, nosso estudo justifica-se pela necessidade de conhecer a qualidade do sono em pré-
escolares com DF por meio de questionario validado. Os objetivos do trabalho foi avaliar a frequéncia de
distarbios do sono e de HAT em criancas de dois a seis anos com DF.

2. MATERIAL E METODOS

Desenho do Estudo

Trata-se de um estudo observacional, transversal, descritivo, constituido por uma populagdo de
criangas com DF de dois a seis anos. O periodo de avaliacdo das criancas foi de janeiro de 2014 a junho de
2015.

Local do Estudo

O estudo foi realizado no municipio de Aracaju, capital do estado de Sergipe, situado na regido
nordeste do Brasil. As criangas foram avaliadas no ambulatério pediatrico de DF do Hospital Universitéario
da Universidade Federal de Sergipe.

Populacéo

O estudo foi formado por 49 criangas com o diagndstico de DF, das quais 40 eram portadoras de AF
e nove apresentavam hemoglobinopatia SC. Os participantes foram recrutados pelos préprios pesquisadores
durante as consultas de rotina realizadas no ambulatério pediatrico de DF do Hospital Universitario da
Universidade Federal de Sergipe.

Coleta de Dados

Os pais e/ou responsaveis pelas criancas que se dispuseram a colaborar com o estudo assinaram um
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido e, em seguida responderam as 26 questdes relacionadas as seis
subescalas na EDSC. Apds, as criangcas foram submetidas a orofaringoscopia com iluminacdo frontal
utilizando-se fotéforo convencional de marca Missouri® e abaixador de lingua, bem como a video-
endoscopia nasal com nasofibroscépio Machida® de 3,2 mm ENT-30PIII, acoplado a fonte de luz LED
portatil da Lumen® e a microcamera digital Optice Pro-HD 1I® fabricada pela Pillertech Equipamento
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LTDA, com registro das imagens para posterior analise.

Instrumento

Foi utilizada a EDSC originalmente validada numa amostra aleatoria de 1157 criancas saudaveis da
populacdo geral de seis a dezesseis anos [8]. Essa mesma escala foi traduzida e validada para o portugués do
Brasil em estudo com amostra de 100 criancas de trés a 18 anos [7]. Ela avalia o comportamento do sono e
distarbios do sono dos ultimos seis meses. A escala contém 26 itens com pontuacdes de um (1) a cinco (5)
(valores numéricos mais elevados refletem uma maior frequéncia de ocorréncia de sintomas). A soma dos
itens fornece uma pontuacéo total no intervalo de 26 a 130. A andlise fatorial original rendeu seis fatores de
perturbacdo do sono que representam as areas mais comuns de distdrbios do sono na infancia e adolescéncia:
Distarbios de Inicio e Manutengdo do Sono (DIMS), Distlrbios Respiratérios do Sono (DRS), Distarbios do
Despertar (DD), Distarbios da Transicdo Sono-Vigilia (DTSV), Sonoléncia Excessiva Diurna (SED) e
Hiperhidrose do Sono (HS). Ao responder o questionario, os pais foram orientados a considerar os ultimos
seis meses.

As tonsilas palatinas foram classificadas segundo critérios de Brodsky (1989) [9] em: grau zero:
tonsilas palatinas situadas dentro das lojas tonsilares; grau um: tonsilas situadas além das lojas tonsilares,
ocupando menos que 25% do espaco aéreo da orofaringe; grau dois: tonsilas ocupando mais que 25% e
menos que 50% do espaco orofaringeo; grau trés: tonsilas ocupando mais que 50% e menos que 75% do
espaco orofaringeo; grau quatro: tonsilas ocupando mais que 75% do espago orofaringeo. Foram
consideradas obstrutivas as tonsilas palatinas grau trés ou quatro. Em relacdo a tonsila faringea (adenoide),
foram usados dois limiares de oclusdo para que a mesma fosse considerada obstrutiva: quando havia ocluséo
coanal minima de 70% [10] e quando havia obstrucdo coanal minima de 50% [6,9]. Foram diagnosticadas
com HAT as criangas com adenoide e/ou tonsilas palatinas obstrutivas [9]

Critérios de Inclusao

Os critérios de inclusdao foram: ter diagndstico de DF confirmado pela andlise quantitativa de
hemoglobina, realizada através da eletroforese de hemoglobina ou da cromatografia liquida de alta
performance, ter idade entre dois e seis anos; e estar clinicamente estavel.

Critérios de exclusdo

Os critérios de exclusdo foram: ndo responder todos os itens do questionario, possuir malformacdes
cranio-faciais; doencas debilitantes; trauma crénio-facial recente; cirurgia de adenoidectomia e/ou
tonsilectomia palatina prévia; e apresentar sinais/sintomas de infeccdo durante a avaliacdo ou terapia
sistémica com corticosteroides.

Variaveis analisadas

Foram analisadas as varidveis género, idade, escore total e de cada subescala, a frequéncia de
problemas em cada item e presenga ou ndo de HAT.

Dificuldades que ocorrem trés ou mais vezes por semana eram consideradas como um problema.
Esta definicdo foi utilizada em estudos com criangas em idade pré-escolar [11,12].
Caracteristicas gerais da populacdo do estudo, itens individuais da EDSC e HAT foram analisadas por
frequéncias. Bunni et al [8] (1988) e Romeo et al. (2013) [12] identificaram o valor de 39 como ponto de
corte para pontuacdo total. Este ponto de corte deu uma sensibilidade de 0,89 e especificidade de 0,74. As
escalas foram representadas por frequéncias.

Aspectos Eticos

O presente trabalho esta inserido em uma pesquisa maior, foi aprovado pelo Comité de Etica em
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Pesquisa do Hospital Universitario da Universidade Federal de Sergipe sob o protocolo CAAE:
23646413.6.0000.5546.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

Um total de 49 criancas do ambulatorio pediatrico de DF foram consideradas elegiveis para o estudo,
sendo 27 (55,1%) meninas e 22 (44,9%) meninos. Destas, 40 tinham diagndstico de AF, enquanto nove eram
portadoras de hemoglobinopatia SC. A média de idade foi 3,97 anos (desvio-padrao 1,44). Considerando-se
obstrutivas as tonsilas faringeas que ocupavam no minimo 70% das coanas, 13 criangas (26,5%)
apresentaram HAT. Quando foram consideradas obstrutivas as tonsilas faringeas que ocluiam 50% ou mais
das coanas, observou-se que HAT ocorreu em 19 criancas (38,8%).

Até o momento, o Unico trabalho na literatura que aplica a EDSC em pré-escolares com DF é o de
Gois (2016) [13] trabalhando com a mesma populagéo do presente estudo.

Identificamos uma prevaléncia de 55,1% das criancas com DF apresentando uma pontuagdo acima
do limiar 39. Para a EDSC uma pontuagdo total patologica afetaria cerca de 19% a 33% de criangas
saudaveis em idade pré-escolar [8,14]. Cohen et al. (2013) [15] utilizando a EDSC, demonstraram uma
prevaléncia de 27% de problemas relacionados ao sono em criancas de dois a 18 anos com diferentes
desordens neurolodgicas (epilepsia, déficit de atencéo e hipertavidade e outros), porém o ponto de corte neste
estudo foi de 55 pontos. Distlrbios do sono em pré-escolares estdo associados a problemas da qualidade de
vida clinica, comportamento, aprendizagem e cognicdo [16]. Simola et al (2012) [14] acompanharam pré-
escolares por quatro anos, aqueles que apresentaram persisténcia de problemas do sono durante o
seguimento, tiveram um risco 16 vezes maior de sintomas psicossociais como agressdo, humor deprimido,
ansiedade além de queixas somaticas e problemas médicos.

A frequéncia também foi elevada para os seguintes fatores do sono: dificuldade para iniciar e manter
0 sono (44,9%), disturbios respiratérios do sono (30,6%), distarbios da transi¢do sono e vigilia (69,4%),
sonoléncia excessiva diurna (38,8%) e hiperidrose do sono (49%). Observamos uma baixa prevaléncia de
distarbios do despertar em nossa populacéo (4,1%).

Disturbios do Sono

m DIMS
W DRS
DD
m DTSV
mSED

HS

Figura 1: Representacéo gréfica da frequéncia de disturbios do sono em criangas de 2 a 6 anos com Doenca
Falciforme. DIMS: Disturbios de Inicio e Manuten¢&o do Sono; DRS: Distlrbios Respitatérios do Sono; DD:
Disturbios do Despertar; DTSV: Distdrbios da Transi¢cdo Sono-Vigilia; SED: Sonoléncia Excessiva Diurna; HS:
Hiperhidrose do Sono

A analise do item um (horas de sono durante a noite) mostrou que a maioria das criangas dorme de
nove a onze horas (93,8%). Simola et al. (2010) [14] utilizando a EDSC em pré-escolares saudaveis
demonstraram resultados semelhantes, sendo que 99,1% das criangas dormiam de nove a onze horas por
noite. Diferente de Romeo et al (2013) [12] que observaram 57% dos seus pré-escolares saudaveis dormiam
nove a onze horas por noite. Tal fato poderia ser explicado por fatores socioculturais ndo avaliados neste
estudo, onde pais ndo estabelecem horarios para dormir, por exemplo.

A andlise do item dois (laténcia do sono) mostrou que 65,3% demoram menos de 15 minutos e
34,6% demoram 15-30 minutos para iniciar o0 sono. Esses resultados sdo semelhantes com Romeo et al que



X.X. Silva et al., Scientia Plena X, XXXXXX (2016) XX
35

mostraram que 45% demoram menos de 15 minutos e 42% 15-30 minutos para iniciar o sono depois de ir
para a cama, porém 9% precisam de 30-45 min, 2% de 45-60 min e apenas 1% mais do que 60 minutos.

Um ponto de corte de, pelo menos, trés a cinco vezes por semana para cada item foi feito para definir
a presenca de perturbacdo do sono. Resisténcia a hora de dormir foi encontrada em 32,65%, dificuldades em
adormecer em 2,04%, mais de dois despertares por noite em 10,2%, movimentos bruscos ao adormecer em
6,12%, movimentos ritmicos com a cabeca e corpo durante a noite em 2,04%, hipercinesia noturna em
69,39%. A prevaléncia de movimentos de cabeca foi menor do que a relatada na literatura, em torno de 4,7%
a 22%, esta diferenca pode ter ocorrido pelo fato de em nosso estudo, este comportamento ndo ser observado
pelos pais durante o sono. O desconhecimento dos sintomas também pode ter sido o responsavel pela baixa
prevaléncia de movimentos bruscos, repuxdes ao adormecer (6,2%), na literatura gira em torno de 50%. O
movimento de pernas durante o sono emergiu recentemente como uma condi¢do frequente e marcadamente
subdiagnosticada em criancas, que induz a despertares e fragmentacdo do sono, podendo levar a problemas
de aprendizagem e de comportamento [16].

O ronco foi relatado em 22,45%. A prevaléncia do ronco varia de pais para pais situando-se entre 6%
e 27% [16]. A roncopatia € o sintoma mais frequentemente associado a DRS e é frequente em idade
pediatrica. Porém alguns autores descrevem que a avaliacdo clinica ndo é suficiente para identificar a
presenga e gravidade de DRS, tendo sido demonstrado que o volume ou caracteristicas do roncar ndo se
correlacionam com a gravidade da situacéo [5]. Encontramos uma prevaléncia de bruxismo em 10,2%, sendo
menor do que encontrado por Potasz et al. (2008) [17] que encontraram uma prevaléncia de 18% de
bruxismo em criancas de 3 a 14 anos utilizando questionario. Falar durante o sono foi relatado em 6,12%.
Transpiragdo excessiva ao adormecer e durante a noite foi relatado em 26,53% e 46,94% respectivamente. As
taxas mais elevadas nos itens relacionados ao habito noturno e hiperidrose, podem estar ligados ao clima e
fatores socioculturais. Trabalhos destacam a importancia da cultura e variaveis demogréficas ao determinar o
padrdo de sono das criancas [18]. Dificuldade para acordar pela manha foi relatada em 30,61% e sonoléncia
diurna em 4,08%. Na crianga, ao contrario do adulto, a sonoléncia diurna excessiva é rara, sendo mais
frequente a presenca de irritabilidade e hiperatividade, por vezes com déficit de atencdo [19].

Levantar, sentar na cama ou andar enquanto dorme ndo foi relatado pelos pais. H4& uma ampla
variagdo na prevaléncia de sonambulismo citada na literatura girando em torno de 1,1% a 20% da populacéo
infantil [20]. Falar durante o sono foi observado em 6,12% das criangas. Este é um dado que também varia
muito na literatura, indo de 3,9% a 56,3% [17]. Os pesadelos sdo mais frequentes na infancia, cuja maior
incidéncia esta entre os trés e os cinco anos, tendendo a diminuir com a idade, constituem eventos de
natureza benigna por contribuir para a elaboracdo de aspectos emocionais, sua etiologia pode ser mais bem
explicada por um modelo da vulnerabilidade/estresse bem como interferéncias cognitivas. Porém o relato de
pesadelos em nosso estudo foi bem inferior (4,08%) ao citado na literatura nessa idade (61,8%) [17].

Tabela 1. Frequéncia (%) de problemas relacionados ao sono relatados pelos pais na escala de distrbios do
sono em criangas (EDSC).

EDSC
Nunca Ocasionalmente Algumas Quase sempre Sempre
(1 ou 2x/més) vezes (3-5x/semana) (todo dia)
(1a2x/semana)
3. Acrianga 449 10,2 12,24 10,2 22,45
néo quer ir
para a cama
para dormir
4. A crianga 93,88 2,04 2,04 0 2,04
tem
dificuldade
para
adormecer
5. Antes de 73,47 8,16 6,12 4,08 8,16

adormecer a
crianca estd
agitada
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nervosa ou
sente medo

6. A crianca 75,51 12,24 6,12 2,04 4,08
apresenta

"movimentos

bruscos",

repuxdes ou

tremores ao

adormecer

7. Durante a 97,96 0 0 2,04 0
noite a crianca

faz

movimentos

ritimos com a

cabega e 0

corpo

8. Acrianca 95,92 4,08 0 0 0
diz que esta

vendo "coisas

estranhas" um

pouco antes

de adormecer

9. Acrianca 65,31 2,04 6,12 6,12 20,41
transpira

muito ao

adormecer

10. A crianca 83,67 0 6,12 0 10,2
acorda mais

de duas vezes

durante a

noite

11. A crianga 93,88 4,08 0 0 2,04
acorda

durante a

noite e tem

dificuldade

em adormecer

novamente

12. Acrianca 30,61 0 0 6,12 63,27
mexe-se

continuamente

durante o sono

13. Acrianca 79,59 2,04 2,04 4,08 12,24
n&o respira

bem durante o

sono

14. A crianca 97,96 0 2,04 0 0
para de

respirar por

alguns

instantes
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durante o sono

15. Acrianca
ronca

71,43

2,04

4,08

4,08

18,37

16. Acrianca
transpira
muito durante
a noite

46,94

4,08

2,04

2,04

44,9

17. Acrianca
levanta-se e
senta-se na
cama ou anda
enguanto
dorme

91,84

8,16

18. Acrianca
fala durante o
sono

71,43

12,24

10,2

2,04

4,08

19. Acrianca
range os
dentes durante
0 S0N0

77,55

8,16

4,08

2,04

8,16

20. Durante o
sono a crianga
grita
angustiada,
sem conseguir
acordar

93,88

4,08

2,04

21. Acrianga
tem pesadelos
que ndo
lembra no dia
seguinte

89,8

6,12

4,08

22. Acriaca
tem

dificuldade
em acordar
pela manha

59,18

4,08

6,12

6,12

24,49

23. Acorda
cansada, pela
manha

95,92

2,04

2,04

24. Ao
acordar a
crianca ndo
consegue
movimentar-
se ou fica
como se
estivesse
paralisada por
uns minutos

100
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25. A crianca 91,84 2,04 2,04 2,04 2,04
sente-se

sonolenta

durante o dia

26. Durante o 77,55 12,24 8,16 2,04 0
dia a crianca

adormece em

situacdes

inesperadas

sem avisar

Os resultados demonstram uma frequéncia de 38,8% de HAT em nossa populacdo, considerando-se
obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 50% de ocluséo coanal, caindo para 26,5% considerando-se
obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 70% de oclusdo. Observamos uma divergéncia em relacdo a
frequéncia de HAT em criancas com DF comparada a de trabalhos prévios. Samuels et al [3] demonstraram
hipertrofia das tonsilas palatinas em 55% de 53 pacientes com DF cuja idade variava de 1,9 a 16,5 anos,
Salles et al. (2009) [6] encontraram uma frequéncia de HAT de 55,3% em pacientes com DF e com idade
entre dois e 19 anos ao utilizar a escala de Brodsky e considerar hipertréficas as tonsilas palatinas graus trés
e quatro e adenoides obstrutivas aquelas que ocluissem as coanas a partir de 50%. Gois (2016) [13] nédo
detectou diferenca significativa de HAT entre pré-escolares com DF e aquelas do grupo-controle. Em
criancas e adolescentes sem doenca de base, a prevaléncia de hipertrofia das tonsilas palatinas levando a
obstrugdo de via aérea superior tem sido relatada em 12%, enquanto a prevaléncia de hipertrofia de adendide
é de 34% [22]. Embora esteja consagrado na literatura médica o critério de oclusdo coanal minima de 50%
[6,9, 21], no presente trabalho optou-se por adotar primariamente 70% como obstrucdo adenoideana minima,
pois apesar de diversos trabalhos apontarem uma fraca correlagéo entre as dimens@es das tonsilas palatinas e
faringeas e a gravidade dos DRS [10, 23, 24, 25] ha autores que sugerem que somente a partir de 70% de
obstrugdo do espaco coanal os sintomas de obstrucdo das vias aéreas superiores tornam-se relevantes [10].

A incidéncia aumentada de HAT na DF relatada na literatura provavelmente representa um tecido
linfoide compensatorio [26]. Trés hipdteses foram sugeridas para explicar a associagao entre HAT e DF. 1-
Hipertrofia adenotonsilar como compensagdo secundaria a autoesplenectomia, 2- como decorrente de
infeccOes respiratorias de repeticdo devido a diminuicdo da opsonizacdo de bactérias patogénicas e 3 - a
fungdo de adendides e tonsilas palatinas como centros hematopoiéticos devido a anemia hemolitica [27]
Sidman e Fry (1988) [2] relataram que a dessaturacdo de oxigénio durante periodos de apneia na SAOS é a
causa de frequentes crises vaso-oclusivas. Wali et al. (2003) [28] relataram acidente cerebrovascular em uma
crianca falcémica com SAOS grave devido a hipertrofia adenotonsilar.

Sendo HAT uma importante etiologia para distdrbios respiratérios em criangas, a pontuagdo da
subescala DRS foi ligeiramente superior (média de 4,67; DP 2,49) em relacdo ao estudo de Brunni et al. [8]
(média de 3,77; DP 1,45). Provavelmente por causa do pico de hipertrofia adenotonsilar (HAT) na idade pré-
escolar. Gois (2016) [13] utilizando a EDSC em pré-escolares saudaveis e com DF encontrou um escore mais
elevado de DRS nas criangas com HAT, em ambos o0s grupos, corroborando a estimativa de que a principal
causa de DRS em criancas seja a HAT, sendo a EDSC um instrumento (til para a suspeita diagnostica em
criangas saudaveis ou ndo. Dentre outras causas de DRS, destacam-se a obesidade, malformagdes cranio-
faciais, doenca neuroldgicas e doenga do refluxo [29].

Tabela 2. Frequéncia (F) de hipertrofia adenotonsilar em criancas de dois a seis anos com doenga falciforme (DF),
considerando obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 70% de ocluséo coanal.

HAT N F(%)
Sim 13 26,5
N0 36 735

Total 49 100
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Tabela 3. Frequéncia (F)(%) de hipertrofia adenotonsilar em criancas de dois a seis anos com doenca falciforme (DF),

considerando obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 50% de ocluséo coanal.

HAT N F(%)
Sim 19 38,8
N30 30 61,2
Total 49 100

4, CONCLUSAO

- Cerca de 55,1% das criangas com DF apresentam um padrdo de sono com pontuagdo patoldgica na

EDSC.

- A frequéncia de HAT nas criangas pré-escolares com DF foi mais baixa do que o relatado na literatura.
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé, como responsavel legal pela crianga, estd sendo convidado(a) para participar, como voluntério(a), em
uma pesquisa. Apos ser esclarecido(a) sobre as informagdes a seguir, no caso de aceitar fazer parte do estudo, assine ao
final deste documento, que estd em duas vias. Uma delas é sua e a outra é do pesquisador responsavel. Em caso de
recusa vocé ndo sera penalizado(a) de forma alguma.

INFORMACOES SOBRE A PESQUISA:
Titulo: Hipertrofia Adenotonsilar e Qualidade do Sono em Criangas com Anemia Faliciforme

Pesquisador Responsavel : Carlos Rodolfo Tavares de Gois

Telefone para contato (inclusive ligagdes a cobrar): (79) 8802-1380

v' A pesquisa ira analisar as condicGes sanguineas e de oxigenacdo das criancas do ambulatério de anemia
falciforme do Hospital Universitario da UFS, observar a qualidade do sono das mesmas e avaliar a existéncia
de aumento das amigdalas e adenoides.

v Néo ha qualquer agressédo ou risco a salde da crianga, pois a avaliacdo é composta pelos exames ja realizados
de rotina no acompanhamento das mesmas a excecdo do questionario sobre o sono da criancga (respondido pelo
responsavel), pelo exame da boca com abaixador de lingua e pela videonasolaringoscopia, que é um exame
seguro e indolor. As despesas com o exame serdo todas de responsabilidade do pesquisador.

v" Além de poder contribuir com a ciéncia médica no sentido de conhecer melhor a associacdo da anemia
falciforme com o aumento das amigdalas e adenoide e com a qualidade do sono, o(a) responsavel legal pela
crianca estara garantindo a possibilidade de um diagndstico precoce. Com isso, a criangca poderd ser
acompanhada e/ou tratada da maneira adequada, o que resultard num resultado mais favoréavel.

v Havera sigilo absoluto em relagdo a identidade das criangas e dos seus responsaveis legais, sendo possivel a
revogacao do consentimento por parte do responsavel a qualquer tempo.

CARLOS RODOLFO TAVARES DE GOIS

CONSENTIMENTO DA PARTICIPACAO DA PESSOA COMO SUJEITO

Eu, , RG , abaixo assinado(a),
concordo em permitir a participacdo da crianca sob a minha responsabilidade legal no estudo Hipertrofia Adenotonsilar
e Qualidade do Sono em Criangcas com Anemia Falciforme. Fui devidamente informado(a) e esclarecido(a) pelo
pesquisador Carlos Rodolfo Tavares de Gois sobre a pesquisa, os procedimentos nela envolvidos, assim como os
possiveis riscos e beneficios decorrentes da respectiva participacdo. Foi-me garantido que posso retirar meu
consentimento a qualquer momento, sem que isto leve a qualquer penalidade.

Avracaju / /

Assinatura do(a) responsavel pela crianca:
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Tabela 4. Distribuicéo por género das criancas com Doenca Falciforme

GENERO \ %

Feminino 27 55,1
Masculino 22 449
TOTAL 49 100

Tabela 5. Distribuicéo por Idade das criancas com Doenca Falciforme

IDADE N %

2 12 24,49

3 7 14,29

4 9 18,37

5 12 24,49

6 9 18,37
TOTAL 49 100,0

Meédia: 3,97 DP: 1,44 Mediana: 4 Moda:

Tabela 6. Frequéncia (%) de criancgas de 2 a 6 anos com Doenga Falciforme com T-score>70 para cada
subescala da Escala de Disturbios do Sono em Criancas

Subescala NuUmero de
questdes
DIMS 7 44,9 22
DRS 3 30,6 15
DD 3 4,1 2
DTSV 6 69,4 34
SED 5 38,8 19
HS 2 49 24

DIMS: Distarbios e Inicio e Manutengdo do Sono; DRS: Distdrbios
Respitatorios do Sono; DD: Distlrbios do Despertar; DTSV: Distarbios da
Transicdo Sono-Vigilia; SED: Sonoléncia Excessiva Diurna; HS: Hiperhidrose do
Sono




Tabela 7. Distribuicdo quanto ao escore total da Escala de Disturbios do Sono em Criancgas (EDSC)

EDSC Total N %
26 4 8,16
27 0 0,00
28 2 4,08
29 1 2,04
30 1 2,04
31 1 2,04
32 3 6,12
33 0 0,00
34 3 6,12
35 3 6,12
36 1 2,04
37 2 4,08
38 1 2,04
39 0 0,00
40 2 4,08
41 2 4,08
42 4 8,16
43 5 10,20
44 1 2,04
45 2 4,08
46 1 2,04
47 0 0,00
48 1 2,04
49 0 0,00
50 1 2,04
51 1 2,04
52 1 2,04

53 0 0,00



54

55

56

57

58

59

60

61

62

63

64

65

66

67

68

69

70

71

TOTAL

Meédia: 40,73 DP: 10,40

Mediana: 41

49

2,04
0,00
0,00
0,00
2,04
2,04
0,00
0,00
0,00
2,04
2,04
0,00
0,00
0,00
0,00
0,00
0,00
2,04

100,0
0

Moda: 43
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Tabela 8. Distribui¢do quanto ao escore da subescala de Disturbios de inicio e Manutenc¢édo (DIMS) da
Escala de Disturbios do Sono em Criancas (EDSC).

Subescala DIMS

7

8

9

10

11

12

15

%
30,61
8,16
10,20
4,08
10,20

12,24
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13 4 8,16
14 2 4,08
15 3 6,12
16 2 4,08
17 0 0,00
18 1 2,04

TOTAL 49 100,0

0
Média:10,28 DP: 3,06 Mediana: 10 Moda: 7

Tabela 9. Distribuicdo quanto ao escore da subescala de Disturbios respiratérios do Sono (DRS) da

Escala de Disturbios do Sono em Criangas (EDSC).

Subescala DRS F %
3 31 63,27
4 0 0,00
5 3 6,12
6 1 2,04
7 9 18,37
8 0 0,00
9 1 2,04
10 1 2,04
11 3 6,12

TOTAL 49 100,0

0
Média:4,67 DP: 2,49 Mediana: 3 Moda: 3

Tabela 10. Distribuicdo quanto ao escore da subescala de Disturbios do Despertar (DD) da Escala de

Distarbios do Sono em Criancgas (EDSC).
Subescala DD

3

40

5

%
81,63
10,20

4,08

0,00



48

7 1 2,04
8 0 0,00
9 0 0,00
10 1 2,04
TOTAL 49 100,0
0
Média: 3,4 DP:1,19 Mediana: 3 Moda:3

Tabela 11. Distribui¢o quanto ao escore da subescala de Disturbios da Transi¢do Sono-vigilia (DTSV)
da Escala de Disturbios do Sono em Criangas (EDSC).

Subescala DTSV N %
6 8 16,33
7 4 8,16
8 2 4,08
9 1 2,04
10 14 28,57
1 9 18,37
12 3 6,12
13 1 2,04
14 1 2,04
15 2 4,08
16 1 2,04
17 1 2,04
18 1 2,04
19 0 0,00
20 0 0,00
21 0 0,00
22 1 2,04

TOTAL 49 800,0

Média 10,32 DP: 3,37 Mediana: 10 Moda: 10
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Tabela 12. Distribuicdo quanto ao escore da subescala de Sonoléncia Excessiva Diurna (SED) da
Escala de Disturbios do Sono em Criangas (EDSC).

Subescala SED F %
5 17 34,69
6 7 14,29
7 6 12,24
8 4 8,16
9 10 20,40
10 2 4,08
11 1 2,04
12 0 0,00
13 1 2,04
14 1 2,04

TOTAL 49 100,0

0
Média: 7,12 DP: 2,20 Mediana: 7  Moda: 5

Tabela 13. Distribuicdo quanto ao escore da subescala de Hiperhidrose do Sono (HS) da Escala de
Distarbios do Sono em Criancgas (EDSC).

Subescala HS F %
2 20 40,82
3 2 4,08
4 1 2,04
5 1 2,04
6 13 26,53
7 1 2,04
8 2 4,08
9 1 2,04
10 8 16,33

TOTAL 49 100,0

0

Média: 5,00 DP: 2,99 Mediana: 6  Moda: 2
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ANEXO A - Aprovacio do Comité de Etica em Pesquisa

HOSPITAL UNIVERSITARIO DE
ARACAJU/ UNIVERSIDADE {W"‘“
FEDERAL DE SERGIPE/ HU-
PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADGS DO PROJETD DE PESGLISA
Thulo da Pesquiga: HIPERTROFLA ADENOTONIILAR E QGUALIDADE D0 Z0OND EM CRIANCAS COM
ANEMLA FALCIFORME
Pesquisador: CARLOS RODOLFD TAVARES OE GOIS
Araa Tematica:
Viersdo: 1
CAAF: 23640413 6 0000.5545

Inafttulgao Proponents: FUNDACAD UNIVERSIDADE FEDERAL DS SERGIPE
Patrocinador Principal: Fnanclamento Proprio

DaD0E DO PARECER

Himerno oo Parscar: 455.325
Cigts s Relatoria: 08112013

Apresantagio do Projato:
Frojeto 52 encontra o2 acoro COM 35 e0encias da Piataforma Brasi e pratende analisar 3 associacio oe
hipestrofla adenotonsilar (HAT) com a qualldade do 5000 M clangas pré-escoianes com anemia falgfome.

Ob|stivo da Peaquisa:

INvesETgar a frequéncia de hiperrona adendtorsiian HAT) em cangas pr-asc0lanss Com anemia falofome.
Pesquisar possivel 3s50ciacio entre parametos hemaloiogicos @ a fraguenda de hipertrofla adenctondiar,
Analsar se a frequéncla de orises algicas esta relacionada A HAT em préescolares com anemia talcfiome.
Chesrear 52 3 necessidage o2 ranstusies sanguineas em pré-escolares TaCAMICDS aSs00ia-52 3 HAT.
Verficar s& 3 saturacio franscutanea de O2 esta associada 3 presenca de HAT em pré-escolarss com
anemia falcifome.

Avalla;io tos Riacos & Banefichoa:
Riscos: Lm desconiono minima , evermLals & Infmas eplsdlos de sangramenio nasal
duranis o en@me fadimenis coninimaysEs cim a3 ::n‘rpess&:-nasal durante akgurs mMirEDs.

Beneflcios: diagnastico precocs, tratamento & acompanhamenin no sendco de ohomnalaingaiogla do HU &3
LIFS.

Erdiimn:  Hlom Gl St win®
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Comentarios & Conalderagdes aobrs 3 Peaquiss:

C grupo-esiudo serd formado por ofangas de 2 3 6 anos de dade que freguentam o ambul oo pedlitcn
de anamla fakdfome do HUWUFS. O gnepo-coninnie ser8o 08 innios dos pacienbes na mesma Talxa etéra e
sem anemla falciforme. Todas 3s crlangas serfo submetdas 3 omfaningoascopla & Wdeonasoiringoscopla
para avalagho das dmensles das tonsllss palaings @ adenoide & 06 resporsdecls pRlos paclentss deverdo
responder 3 "Escala de Dishirbio do Sono em Criangas” valdada na lingua porfuguesa; € 5erio coletados
dadcs da rofina no amibulatodo para 35 oiangas com anesmia fackonme: nivel de hemoglobina, saburagio
transcutanea de axigenio, NOmern de (1ses AgCas & NEcessitane de Tansius3o sanguinea.

Cominpsis do Farecer 50 100G

Conglderagdes sobns 0= Termnos 08 spresentscso obrgaionts:
Folha de Rosto e TCLE adequados, 0 fnanciaments & peopad & 0 CIOnOgrama exequivel.

Recomendagdes:
Mo ha

Conclusdes ol Penddncias o Lists de Insdequsctes:
Mao ha

Stuagio de Parecsr:

Aprovado

Maceeslta Apreckagio da CONEP:
YL

Conaldersgdes Finale a critéro do CEPC
Felalota acatada

ARACAN, 13 de Nowemisn de 2013

ASFNEO0F POT-
ANita Horminka Olbvelra 5ouza
{Coordenanon
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